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Treatment of vasculitis depends on etiology and type of vas-
culitis. Gluccocorticoids are drug of choice in treatment of 
systemic vasculitis. While in vasculitis of large vessels treat-
ment with gluccocorticoids is oft en suffi  cient, in ANCA as-
sociated vasculitis almost always intial combination of gluc-
cocorticoids and immunosupresive drugs (cyclofosfamide 
in severe forms; azatioprin and metotrrexate in moderate 
disease) is needed. Maintance therapy of ANCA associat-
ed vasculitis is methotrexate or azatioprin. From biologic 
therapy, in gigantocellular vasculitis treatment with tocili-
zumb has a great expectation, while in ANCA associated 
vasculitis recently rituximab was approved by regulatory 
agencies, and it is nontinferior to cyclofosfamide in induc-
tion of remission and prefarable in relapsing disease.
Liječenje vakulitisa ovisi o etiologiji i tipu vaskuliti-
sa. U liječenju sistemskih vaskulitisa glukokortikodi 
su prvi lijekovi izbora. Dok je u vaskulitisima velikih 
krvnih žila često dovoljna primjena samo glukokorti-
koida u s ANCA povezanim vaskulitisima gotovo uvi-
jek je potrebna inicijalna kombinacija glukokortikoi-
da i imunosupresiva (u težim oblicima ciklofosfamid, 
a u lakšim metotreksat ili azatioprin). Terapija održa-
vanja u s ANCA povezanim vaskulitisima obično je 
meotreksat ili azatioprin. Od bioloških lijekova dosta 
se očekuje od primjene tocilizumaba u giganatocelu-
larnom arteritisu, dok je u s ANCA povezanim vasku-
litisma nedavno od regualatornih tijela odobrena pri-
mjena rituksimaba koji se smatra jednakovrijedan ci-
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Uvod
Obzirom da se krvne žile zahvaćene vaskulitisom razliku-
ju u velični, tipu i lokalizaciji, razikuje se i prognoza i lije-
čenje vaskulitisa. Vaskulitisi često predstavljaju ozbiljnu, 
a ponekad i fatalnu bolest koja zahtijeva promptno pre-
poznavanaje i liječenje. Ponekad je samo jedan organ za-
hvaćen vaskulitisom, dok u sistemskim oblicima može biti 
zahvaćeno više različitih organa. Distribucija zahvaćenih 
organa često sugerira određeni tip vaskulitisa ali česta su 
i preklapanja. Liječenje vaskulitisa ovisi o etiologiji i težini 
vaskulitisa te o organu koji je zahvaćen vaskulitisom. Da-
nas dostupni lijekovi (prvenstveno glukokortikoidi (GK) i 
imunosupresivi) vrlo uspješno pomažu u liječenju vasku-
litisa i to naročito u akutnoj fazi bolesti. Međutim, tijekom 
primjene održavajuće terapije GK i imunosupresiva česte 
su nuspojave lijekova i superponirane infekcije. Podaci o 
mortalitetu govore da je u ranoj fazi bolesti on posljedica 
same bolesti, dok su smrti u kasnijem tijeku najčešće po-
sljedica komplikacija liječenja (1).
Hipersenzitivni vaskulitisi
U blažih hipersenzitivnih vaskulitisa koji su posljedica 
reakacije na lijek, prekid lijeka uz primjenu antihista-
minka je često dovoljan i dovodi do povlaćenja vaskuli-
tisa. Kratkotrajna primjena glukokortikoda često je ne-
ophodna u težih i opsežnijih oblika. U nekih bolesnika 
kožni vaskulitisi mogu postati kronični i ne može im se 
naći uzrok. U takvih oblika može se pokušati primje-
na nesteroidnih antireumatika ili kolhicina (2). U težih 
oblika te u hipokomplementemijskom urtikarijalnom 
vaskulitisu može se primijeniti dapson, a u rezistentnih 
ili sistemskih oblika, uključujući i Henoch-Schönleino-
va purpuru, imunosupresivni lijekovi, među kojima je 
na prvom mjesu metotreksat i ciklosporin (3).
Sistemski vaskulitisi
Sistemski vaskulitisi zahtijevaju gotovo uvijek primjenu 
GK. Dok su u lijčenju vakulitisa velikih krvnih žila GK 
najčešće dovoljni, u liječenju ANCA vsakulitisa gotovo 
uvijek je potrebna kombinacija s citotoksičnim lijeko-
vima. U težih oblika to je ciklfosfamid, dok se u blažih 
oblika kao i u održavanju remisije nakon ciklofosfamida 
najčešće primjenjuje metotreksat ili azatioprin.
Liječenje vaskulitisa velikih krvnih žila
Liječenje vaskulitisa velikih krvnih žila ne razlikuje se 
značajno, iako obzirom na različitu dobnu populaci-
ju bolesnika u kojih se javlja Takayasuov arteritis (TA) 
odnosno gigantocelularni arteritis (GCA) kao i na ra-
zličite lokalizacije vaskulitisom zahvaćenih krvnih žila 
te različite kliničke posljedice, liječenje svakog od njih 
ima svoje osobitosti. I u jednom i u drugom obliku va-
skulitisa velikih krvnih žila zlatni standard liječenja su 
glukokortikoidi.
Takayasuov arteritis
Prvi lijek izbora u liječenju TA su glukokortikoidi. Nji-
hova primjena dovodi do povlačenja sustavnih simpto-
ma i normalizacije laboratorijskih pokazatelja upale a 
kontraverzno je sprečavnaje progresije razvoja arterij-
skih stenoza (4). Pri ranoj primjeni glukokortikoda mo-
že se spriječiti razvoj arterijskih stenoza sa posljedičnom 
ishemijom (5). Uobičajena doza GK je 1 mg/kg, iako se 
rijetko započinje s dozom većom od 60 mg prednizona 
ili ekvivalenta. GK se najčešće primjenjuju u jednoj dozi. 
Po normalizaciji upalnih pokazatelja i regresiji simptoma 
doza se postepeno smanjuje, a najčešće je potrebna du-
gotrajna primjena malih doza GK kako bi se prevenira-
lo arterijske stenoze. U jednog dijela bolesnika koji su u 
potpunoj remisiji i bez progresije nalaza na CT angiogra-
fi ji u smislu razvoja zadebljanja stjenke krve žile i razvoja 
aneurizme, GK se mogu i ukinuti (5). U zadnje vrijeme 
u procijeni TA primjenjuje se i MR angiografi ja, među-
tim zadebljanja stjenki žila koja se vide tom metodom u 
odsustvu drugih znakova aktivne bolesti nisu dovoljan 
razlog za agresivnije liječenje (6). U oko polovine bole-
snika sa TA postoji aktivna kronična bolest usprkos lije-
čenju GK te se tada najčešće primjenjuju metotreksat ili 
azatioprin (7,8) iako su dokazi o tome oskudni obzirom 
da nema randomiziranih kliničkih studija. U rezisten-
tnih oblika mogu se primjenjivati i mikofenolat mofetil 
ili lefl unomid (9,10), a vrlo je malo iskustva sa ciklofos-
famidom koji je čest u liječenju drugih oblika vaskuliti-
sa. Iskustva sa anti-TNF lijekovima u TA su limitirana. 
U teških oblika rezistenih na GK pokušano je liječenje 
etanerceptom ili infl iximabom što je dovelo do moguć-
nosti smanjenja ili ukidanja GK ali se s vremenom javi-
la potreba za povećanjem doze anti-TNF lijeka (11,12). 
Randomizirani klinički pokusi koji bi evaluirali primj-
nu anti TNF lijekova u ovim vaskulitisima još nedosta-
ju, iako recentni podaci talijanskih autora (13) govore u 
prilog dugotrajno održanog kliničkog učinka i značaj-
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nog poboljšanja kvalitete života u bolesnika s TA liječe-
nih infl iksimabom. Zadnjih godina u rezistentnih obli-
ka TA pokušana je i primjena tocilizumaba koji uspješ-
no i brzo dovodi do supresije upale ali podaci o preven-
ciji razvoja arterijskih stenoza nedostaju ili nisu obeća-
vujući (14,15).
Perkutana transluminalna angioplastika ili bypass graft ovi 
razmatraju se u bolesnika u kojih su se razvile ireverzibilne 
arterijske stenoze uz značajne ishemijske simptome. Kad je 
lezija pogodna primjeni katetera najčešćće se primjenjuje 
angioplastika dok u bolesnika u kojih je došlo do značaj-
njih fi broznih promjena i opsežnih promjena perkutane 
intervencije baš i nisu uspješne (16). Kontinuirana upala 
može dovesti do restenoze bez obzira na prisustvo stenta 
dok su restenoze kod premosnica rijetke (17).
Gigantocelularni arteritis
Glukokortikodi su prvi lijek izbora u liječenju GCA i tre-
ba ih započeti odmah po postavljanju dijagnoze, a često 
i prije nego što je patohistološki nalaz potvrdio dijagno-
zu. Biopsija temporalane arterije treba biti učinjena što 
je prije moguće, međutim u slučaju da to nije moguće 
ne smije se čekati s primjenom GK, naročito u slučaju 
smetnji vida. Ukoliko biopsija arterije ne potvrdi arte-
ritis, a i dalje postoji značajna klinička sumnja na GCA, 
oporavdano je nastaviti primjenu GK (18). U bolesnika u 
kojih GCA nije kompliciran znakovima ishemije organa 
(npr. gubitak vida) u većini slučajeva dovoljno je zapo-
četi s ekvivalentnom dozom od 40-60 mg prednizona u 
jednoj dozi (19,20). Dnevnu dozu ne treba dijeliti, a al-
ternativna shema smatra se manje učinkovita (21). Ako 
je inicijalna doza 60 mg/dan, doza se obično reducira na 
50 mg nakon dva tjedna, a zatim na 40 mg na kraju pr-
vog mjeseca liječenja. U daljnjem tijeku doza se obično 
smanjuje za 10% svakih 1-2 tjedna, a nakon što se do-
stigne doza 10 mg, suzbijanje doze je znatno polaganije 
tijekom obično 12-18 mjeseci. U jednog manjeg dijela 
bolesnika bolest poprima karakteristike kronične bolesti 
te je porebna dugotrajna primjena malih doza GK (22). 
Prilikom smanjenja doze aktivnost bolesti se procijenjuje 
na temelju upalnih pokazatelja i kliničke slike. Ukoliko 
prijeti gubitak vida treba primijeniti pulsne doze 1000 
mg tijekom tri dana a potom obično 60 mg/dan (23). 
Randomizirano, dvostruko slijepo placebom kontrolira-
no istraživanje je potvrdilo hipotezu da su bolesnici ko-
ji su početno liječeni pulsnim dozama metilprednizona 
15 mg/kg tijekom tri dana kraće liječeni do postizanja 
remisje uz manju kumulativnu dozu GK, u odnosu na 
one koji su od početka liječeni s 40 mg prednizona (24). 
Uz GK obično se primjenjuje i mala doza aspirina (100 
mg) radi prevencije gubitka vida, tranzitornih ishemič-
nih ataka ili moždanog udara (25,26). Obzirom na po-
tencijalnu gastrotoksičnost u tih bolesnika potrebno je 
primijeniti i inhibitor protonske pumpe. Obzirom na ži-
votnu dob ovih bolesnika svakako je potrebno misliti na 
prevenciju glukokortikoidne osteoporoze te je često osim 
adekvatnog unosa kalcija i vitamina D potrebna terapi-
ja bisfosfonatima. U bolesnika u kojih postoji povećani 
rizik za nuspojave GK ili u kojih dolazi do pogoršanja 
bolesti po suzbijanju doze GK, konkomitantna primjena 
metotreksata je racionalna opcija (27). Tri klinička ispiti-
vanja u kojima se uspoređivao metotreksat u odnosu na 
placebo u bolesnika liječenih GK imaju djelomično ra-
zličite zaključke. Ipak, meta analza ta tri istraživanja koja 
je uključila 161 bolesnika ukazala je da je konkomitanat-
na primjena MTX dovela do značajnje redukcije kumu-
lativne doze GK tijekom 48 tjedana, te je bila povezana 
s većom mogućnošću potpunog prekida GK i sa manje 
relapsa iako u nuspojavama nije bilo razlike (28,29,30). 
Rutinsko dodavanje MTX-a glukokortikoidima se ipak 
ne preporučuje. Druge mogućnosti liječenja bolesnika sa 
rezistentom bolešću su primjena ciklofosfamaida ili to-
cilizumaba dok se primjena infl iksimaba u jednom kli-
ničkom istraživanju nije pokazala dostatno učinkovita 
(31). Dvije male, nekontrolirane studije pokazale su da 
primjena ciklofosfamida može biti korisna u rezisten-
tnih oblika te značajno smanjiti kumulativnu dozu glu-
kokortikoida i dovesti do značajne supresije upale na te-
melju PET/CT nalaza (32,33). Obzirom da je IL-6 važan 
u patogenezi TA, blokada IL-6 tocizumabom pokazala 
se vrlo efi kasna u bolesnika u kojih nije moguće suzbi-
ti dozu GK na prihvaćenu razinu i u onih koji imaju re-
fraktornu i relapsirajuću bolest. Izvješća o učinkovitosti 
tocilizumaba temelje se uglavnom na serijama kliničkih 
slučajeva a nekolio takvih slučajeva je dokumentirano 
znakovima redukcije upale na MR angiografi ji ili PET-
CT-u (34,35,36). Podaci randomizirane kliničke studije 
koja je u tijeku biti će od velike koristi u procijeni pozi-
cioniranja ovog lijeka u bolesnika s GCA.
Liječenje nodoznog poliarateritisa
Obzirom na incidenciju i nedostatak randoimiziranih 
kliničkih istraživanja optimalna terapija poliarteris no-
dosa (PAN) nije jasno defi nirana. Na temelju opservacij-
skih studija čini se da GK u većini slučajeva imaju dobar 
učinak. U oko 50% bolesnika remisija se može postići sa-
mo primjenom GK, dok se u ostalih bolesnika remisija 
postiže najčešće dodavanjem ciklofosfamida (37).
Prednizon ili ekvivalent se obično započinje u dozi 1 mg/kg 
tijekom 4 tjedna, a zatim se doza postepeno (cca 10% sva-
kih 7 dana) reducira do doze od 20 mg. U daljnjem tijeku 
suzbijanje je postepenije, a liječenje GK je obično potreb-
no primjenjivati najmanje godinu dana s tim da je u nekih 
bolesnika potrebna trajna terapija malim dozama GK (38). 
U izoliranim kožnim oblicima PAN-a koji ne odgovaraju 
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na terapiju GK najčešće se primjenjuje metotreksat a po-
nekad i azatioprin (39). Bolesnike s težim oblicima (prisut-
nost zahvaćanja bubrega, mezenterijalna ishemija ili mono-
neuritis multipleks) potrebno je liječiti kombinacijom GK 
i ciklofosfamida. Ako se ciklofosfamid primjenjuje oralno, 
obično je to u dozi 1,5-2 mg/kg tijekom minimalno šest, a 
maksimalano 12 mjeseci (40). Međutim, zbog manje mo-
gućnosti nuspojava te boljeg monitoriranja ukupne kumu-
lativne doze, danas se ciklofosfamid češće primjenjuje in-
travenozno u dozi 600-750 mg/m2 jednom mjesečno tije-
kom šest (u srednje teških oblika bolesti) do 12 mjeseci. U 
teškim oblicima ponekad je inicijalano potrebno primije-
niti i metilprednizolon 15 mg/kg intravenozno tijekom tri 
dana, a potom nastaviti GK u dozi 1 mg/kg. Po postizanju 
remisije ciklofosfamidom najčešće se u terapiju uvodi aza-
tioprin koji se obično primjenjuje još najmanje 12 mjeseci 
(41). Pojava relapsa nakon postizanja remisije u PAN je ri-
jetka. Hipertenzija može biti značajan problem u ovih bo-
lesnika, a najčešće se liječi ACE i ARB blokatorima, a uko-
liko postoji značajno pogoršanje bubrežne funkcije bloka-
torima kalcijevih kanala. Plazmafereza nije indicirana u idi-
opatskom PAN-u (42).
Nodozni poliarateritis je nekrotizirajući arteritis sred-
njih krvnih žila koji se može javiti i u drugim bolestima 
vezivnog tkiva (SLE, RA), a liječenje se u biti ne razliku-
je. Ukoliko se PAN javlja uz kroničnu infekciju virusom 
hepatitisa B ili C ili uz leukemiju vlasastih stanica može 
se primijeniti interferon alfa (43,44).
Liječenje ANCA vakulitisa
Eozinofi lni granulomatozni poliangiitis (EGPA)
Sustavna primjena glukokortikoida (GK) ključan je način 
liječenja EGPA. Inicijano se započinje sa 0,5 do 1,5 mg/kg 
GK na dan s tim da su veće doze potrebne za liječenje bo-
lesnika u kojih je vaskulits zahvatio srce, CNS ili bubreg 
(45). Kod akutne multiorganske bolesti obično se započi-
nje s 1 gram metilprednizolona tijekom tri dana. Većina 
bolesnika postigne remisiju samo s terapijom GK, dok oni 
kod kojih je zahvaćeno srce, CNS, bubreg ili GIT zahtije-
vaju i dodatnu imunosupresivnu terapiju (46). Doza GK se 
obično suzbija tijekom 12-18 mjeseci. Veliki broj bolesnika 
zahtijeva dugotrajnu terapiju malim dozama GK (10 mg ili 
manje) (47). Prerano ukidanje terapije GK može dovesti do 
relapsa. Ciklofosfamid se obično primjenjuje u kombina-
cij s GK u bolesnika s multiorganskom bolešću. Odluka o 
ciklofosfamaidu se obično temelji na broju i stupnju ošte-
ćenja zahvaćenih organa. Pet ključnih obilježja EGPA koja 
se procjenjuju u odluci o terapiji ciklofosfamidom prema 
Guillevinu su zahvaćanje srca, gastrointestinalnog trak-
ta (krvarenje, perforacija, infarkt, pankreatitis), bubrež-
no zatajenje, proteinurija >1,0 g/dan i zahvaćanje CNSa 
(48). Prema tom algoritmu ciklofosfamid je potreban ako 
je dvoje od navedenog prisutno, te u slučaju da je prisutno 
samo zahvaćenje srca ili samo CNSa (49). Primjena ciklo-
fosfamida značajno smanjuje mortalitet u težim oblicima 
EGPA. Ciklofosfamid se može primjenjivati oralano ili in-
travenozno, a intravenozna (pulsna) terapija zbog manjeg 
rizika za karcinom mokraćnog mjehura u zadnje vrijeme 
ima više pristaša. Dužina terapije ciklofosfamidom osta-
je kontraverzna. Najčešće se primjenjuje 6 ciklusa, iako je 
jedno istraživanaje pokazalo da je u skupini koja je primila 
12 ciklusa bilo značajno manje relapsa bolesti u odnosu na 
skupinu koja je primila 6 ciklusa (50). Nakon postignute 
remisije terapija održavanja je azatioprin ili metotreksat, 
a ti lijekovi se često primjenjuju i kod bolesnika sa blažim 
oblicima bolesti koji zahtijevaju dugotrajno liječenje s GK 
(46). Terapija održavnja obično se primjenjuje 12-24 mje-
seca (51). Ciljna doza azatioprina obično je 2 mg/kg. Zbog 
testiranja eventualane hipersenzitivnosti obično se započi-
nje sa 50 mg tijekom prvog tjedna uz postepenu optimiza-
ciju doze, iako ima autora koji preferiraju odmah započeti 
s ciljnom dozom kako bi se izbjegao relaps bolesti. Kao i 
u bolesnika s drugim granulomatoznim polianagitisima, 
ukoliko se u bolesnika ciklfosfamid primjenjivao venski, 
azatioprin se započinje dva tjedna nakon zadnje doze ci-
klofosmaida, dok se u onih koji su ciklofosfamid primali 
oralno odmah nastavlja sa azatioprinom ukoliko neutro-
fi li nisu ispod 1500/microL.
Metotreksat se može primjenjivati za održavanje remisi-
je ili za indukciju remisije u blažim oblicima bolesti. Kao 
i u drugim indikacijama (Wegenerova granulomatoza, 
reumatoidni artritis) obično se započinje s 15 mg/ tjed-
no uz postupno povećanje doze na 20-25 mg tjedno. Od 
ostalih imunosupresivnih lijekova u literaturi nalazimo 
podatke o uspješnoj primjeni mikofenolat mofetila (52) 
intravenskih imunoglobulina (53) i rituksimaba (54). U 
dva bolesnika s ANCA negativnim EPGA rituksimab je 
izazvao teški bronhospazam (55). U nekoliko kliničkih 
slučajeva u kojima je u bolesnika s GPA dominirala rezi-
stentna astma uspješnom se pokazala primjena anti-IgE 
protutijela - omalaizumaba (56), a opisana je i primjena 
inhibitora IL-5 - meprolizumaba (57) koji se koristi i u 
liječenju hipereozinofi lnog sindroma.
Granulomatozni poliangiitis (GPA) 
i mikroskopski poliangiitis (MPA)
Granulomatozni poliangiitis i mikroskopski poliangiitis 
su sistemski vaskulitisi povezani s ANCA protutijelima 
koji imaju slična patohistološka obilježja biopsije bubre-
ga kao i sličnu prognozu iako im se klinička slika može 
razlikovati. Liječenje GPA i MPA ima dvije komponente: 
indukcija remisije i održavanje remisije imunosupresiv-
nim lijekovima kako bi se prevenirali relapsi.
Indukcija remisije je cilj imunosupresivne terapije u GPA 
i MPA a defi nira se odsustvom aktivne bolesti. U recen-
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tnim kliničkim istraživanjima u procijeni aktivnosti bole-
sti upotrebljava se tzv. Birmingham vasculitis activity score 
(BVAS) koji uključuje opće simptome (artritis, artralgike, 
temperaturu) i zahvaćenost osam glavnih organskih siste-
ma. Perzistentni simptomi ili manifestacija bolesti ocje-
njuju se s 1 bodom, a novi simptom ili pogoršanje s dva. 
Raspon skora je od 0-68, a kompletnu remisiju označava 
0. Što se tiče zahvaćanja bubrega BVAS skor upotrebljava 
hematuriju ili eritrocitne cilindre kao znak aktivne bole-
sti (58). Parcijalnu remisiju teže je defi nirati.
Inicijalna imunosupresivna terapija u GPA i MPA obu-
hvaća primjenu cikolofosfamida i glukokortikoida. Ta te-
rapija dovodi do remisije u 85-90% bolesnika najčešće u 
roku 2-6 mjeseci. Pitanje da li pimijeniti ciklofosfamid 
oralno ili intravenski u mjesečnim intervalima još uvijek 
je predmet debate. Oba režima davanja dovode do remi-
sije u sličnom postotku bolesnika. Dnevni režim dava-
nja povezan je s većom učestalosti leukopenije i mogu-
ćih infekcija ali i s manje relapsa bolesti (59-61). Ako se 
ciklofosfamid primjenjuje oralno doza je 1,5-2 mg/kg, 
a primjenjuje se do postizanja remisije obično tijekom 
3-6 mjeseci. Intravenozna pulsna terapija ciklofosfami-
dom primjenjuje se u dozi 0,5-1,0 g/m2 mjesečno najče-
šće tijekom 6 mjeseci. Nema konsenzusa o inicijalanoj 
dozi GK u indukciji remisije. Dok neki autori preporu-
čuju pulsnu terapiju metilprednizolonom (7-15 mg/kg) 
tijekom tri dana u svih bolesnika, dio autora preporučuje 
takvu strategiju samo u slučaju nekrotizirajućeg glome-
rulonefritisa ili respiratorne insufi cijencije. Oralno lije-
čenje GK, bilo od prvog ili od četvrtog dana obično je 
u dozi 1 mg/kg. Inicijalna doza GK obično se zadržava 
prvih 2-4 tjedna, uz postepeno suzbijanje s ciljem da na 
kraju drugog mjeseca doza prednizona dosegne 20 mg 
(62). Većina autora danas sugerira ukidanje GK nakon 
6-8 mjeseci i nije dokazan manji broj relapsa bolesti u 
slučaju da se GK terapija nastavi (63). Alternativna do-
za GK se ne preporučuje.
U bolesnika sa teškim oblicima bolesti koji ne mogu pri-
mati ciklofosfamikd na temelju podataka RAVE i RI-
TUXVAS studije preporučuje se primjena rituksimaba u 
dozi 375 mg/m2 tjedno tijekom 4 tjedna uz metil preni-
zon 1000 mg, a potom 1 mg/kg (64,65). Te dvije rando-
mizirane kliničke studije sugeriraju da rituksimab mo-
že biti alternativa ciklofosfamidu u postizanju inicijalne 
remisije ali su limitirane dužinom praćenja. U slučaju 
relapsa bolesti u bolesnika koji su liječeni ciklofosfami-
dom rituksimab se čini lijekom izbora. U bolesnika koji 
se prezentiraju teškim bubrežnim zatajenjem u akutnoj 
fazi bolesti indicirana je zamjena plazme u kombinaciji 
s ciklofosfamidom i GK.
Zamjena plazme indicirana je ako bolesnici imaju i anti-
GBM protutijela te u bolesnika sa teškom plućnom he-
moragijom, bilo inicijalno, bilo usprkos liječenjnu GK i 
ciklofosfamidom kao i u bolesnika sa kreatininom višim 
od 500 micromola/l i/ili u onih ovisnih o dijalizi (66-68). 
Obzirom na potencijalno fatalne oportunističke infekci-
je uzrokovane Pneumocystis jiroveci (carini) tijekom te-
rapije ciklofosfamidom i glukokortikoidima preporučuje 
se profi laksa trimetoprim-sulfametoksazolom (80 mg/400 
mg tableta jednom dnevno ili 160/800 mg tri puta tjedno). 
U bolesnika sa blažim oblikom bolesti (pulmonalani in-
fi ltrati koji respiratorno ne kompromitiraju bolesnika i/ili 
bolest oka) metotreksat može biti prvi lijek izbora u stan-
dardnoj dozu 15-25 mg/tjedno (69,70). Nakon postizanja 
remisije u gotovo svih bolesnika s GPA ili MPA potreb-
na je terapija održavanja i to najčešće metotreksatom ili 
azatioprinom kako bi se spriječio relaps bolesti. Oba lije-
ka pokazauju usporedivu učinkovitost i sličnu sigurnost 
(71-73). U bolesnika koji imaju EGFR <50 ml/min pre-
poručuje se terapija azatioprinom kao i u bolesnica koje 
planiraju trudnoću. Azatioprin se primijenjuje u dozi od 
2 mg/kg, a godinu dana nakon započinjanja indukcijske 
terapije doza se može smanjiti na 1,5 mg/kg (73). Azatio-
prin se također poakzao učinkovitiji u održavanju remi-
sije u odnosu na mikofenolat mofetil (74). Metotreksat se 
preferira u bolesnika koji nisu imali inicijalano zahvaće-
ne bubrege i u onih u kojih je bubrežna bolest bila blaža 
(69). Obično se započinje s dozom od 15 mg/kg, a mak-
simalna doza održavanja je 25 mg/kg.
Terapija održavanja obično se preporučuje tijekom 12-18 
mjeseci (73) Duža primjena dolazi u obzir u bolesnika u 
kojih je uslijedio relaps bolesti. U bolesnika koji imaju 
mali rizik za relaps bolesti (MPO-ANCA negativni, bo-
lesnici bez pulmonalnih infi litrata na CT-u i bez zahva-
ćenog gornjeg respiratornog trakta) neki autori prepo-
ručuju terapiju održavnja 6-9 mjeseci (75).
Mala doza GK se obično primjenjuje u bolesnika ko-
ji primaju terapiju održavanja sa ciljem minimalizacije 
doze koja je potrebna u kontroli sistemskih simptoma. 
Srednja dužina terapije GK je obično 6-8 mjeseci (76), 
iako neki autori preporučuju i dužu primjenu, naročito 
ukoliko se radi o relapsirajućoj bolesti. Bolesnici sa ter-
minalnom bubrežnom bolešču koji su na dijalazi imaju 
nižu učestalaost relapsa. Obzirom da je u tih bolesnika 
povećan rizik za infekciju sugerira im se znatno kraće 
liječenje imunosupresivima.
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